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ABSTRACT

Evaluation of Clinical Features in Pediatric Patients with
Autoimmune Hemolytic Anemia and Evans Syndrome

Objective: Autoimmune hemolitic anemia (AIHA) is characterized by a premature breakdown of
eritrocytes as a result of erythrocyte autoantibodies connected to the surface membrane of eryth-
rocytes. Evans Syndrome is a hemolitic anemia that develops immuntrombositopenia. We aimed to
evaluate the demographic, clinical and laboratory features, clinical course, response to treatment,
prognostic factors and survival of pediatric patients with AIHA and Evans Syndrome in this study.
Methods: Paitents who had AIHA or ES followed in June 2006 - June 2011 in department of Pediat-
ric Hematology and Oncology at Ondokuzmayis University were retrospectively analyzed. Patients
who had hemoglobin concentration less than 11g/ dl ,positive direct antiglobin test (DAT) and pre-
sence of hemolysis in peripheral smear at the same time were diagnosed as autoimmune hemoly-
tic anemia Thalassemia major patients, the patients who had hemolysis after bone marrow
transplantation gBMT) and hemolytic anemias due to Rh and ABO incompatibility in the neonatal
period excluded from the study. This patient's demographic, clinical and laboratory characteristics,
viral serologic tests' results, autoimmune markers, clinical course, treatment response, mortality,
and the factors affecting prognosis were recorded.
Results: A total of 21 patients were included in the study. Median age at diagnosis was 36 months
(interquartile range: 12-44) and 57 % of the patients were male. Since 4 (57%) of 7 patients with
Evans syndrome had ‘double negative T lymphocyte' positivity, these patients were diagnosed as
autoimmune lymphoproliferative syndrome (ALPS) and excluded from the study. Eighteen (85%) of
the 21 patients were isolated autoimmune hemolytic anemia and 3 (15%) of the 21 patients
patients were Evans syndrome. Thirteen (72%) of the patients with AIHA were primary AIHA and 5
(28%) were secondary AIHA. When the response to treatment of 18 isolated AIHA patients was eva-
luated ; It was found that 16 (88%) were in complete remission and their treatment was discontinu-
ed, 1 (6%) was still receiving treatment and 1 (6%) died.
Conclusion: Approximately half of our patients who were in complete remission could not be in
remission with standard steroid treatment and additional treatments were given to these
patients.Although autoimmune hemolytic anemia and Evans syndrome is rare in childhood, morta-
lity and morbidity is high.
Key Words: Autoimmun hemolitic anemia, Autoimmun lymphoproliferative syndrome, Children,
Evans syndrome, prognosis.

OZET

Amagc: Otoimmun Hemolitik Anemiler (OIHA) eritrosit yiizey membranina baglanan otoantikorlar
sonucu eritrositlerin erken pargalanmasi ile karakterizedirler. Evans Sendromu (ES), OIHA gelistigi
sirada veya anemi gelistikten sonra immiin trombositopeni gelisen bir hemolitik anemidir. Bu ¢alis-
mada OIHA ve ES tanisi ile izlenen ¢ocuk hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar 6zelliklerinin,
innikls%yli(rIerinin, tedaviye cevaplarinin, ve prognozlarina etki eden faktorlerin degerlendirilmesin
amacladik.
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Yontem:Haziran 2006- Haziran 2011 tarihleri arasinda Ondokuzmayis Universitesi Cocuk Hemato-
loji Bilim Dali'nda takip edilen OIHA ve ES tanili hastalarin dosyalari geriye doniik olarak incelendi.
Otoimmun hemolitik anemi tanisi, ayni zaman diliminde hemoglobin konsantrasyonu 11g/dl'den
diisik, direkt antiglobin testi (DAT) pozitif ve periferik yaymada hemoliz bulgusu varliginin Ggliniin
de bulundugu hastalara konuldu. Talasemi major hastalari, kemik iligi transplantasyonu (KIT) son-
rasi gelisen hemolitik anemiler ve yenidogan doneminde goriilen Rh ve ABO uygunsuzluguna bagl
hemolitik anemiler ¢alismaya dahil edilmedi. Bu hastalarin demografik, klinik ve laboratuvar 6zel-
Icill_deri, etiyolojide rol oynayan faktorleri, klinik seyirleri, tedaviye cevaplari ve sag kalimlari kaydedil-
I

Bulgular: Calismamiza OIHA ve ES tanisi olan yas ortancasi 36 (12-44) [ortanca (CAA)] ay olan, 21
(%57'si erkek) hasta dahil edildi. Evans sendromlu 7 olgudan 4'linde (%57) ‘cift negatif T lenfosit’
pozitifligi oldugu i¢in bu hastalar otoimmiin lenfoproliferatif sendrom (OLPS) tanisi alarak ¢alisma
disi birakildi. Yirmi bir hastanin 18'i (%85) OIHA, 3'Gi (%15) ES idi. OIHA'll hastalarin 13'G (%72)
primer OIHA 5'i (%28) sekonder OIHA idi. Izole OIHA 18 hastamizin tedaviye cevap durumu incelen-
diginde; 16'sinin (%88) tam remisyona girip tedavisinin kesildigi, 1'inin (%6) halen tedavi almakta
oldugu, 1'inin ise (%6) eksitus oldugu tespit edildi.

Tartigma: Tam remisyona giren hastalarimizin yaklasik yarisi standart steroid tedavisi ile remisyo-
na girememis ve bu hastalara ilave diger tedaviler verilmistir. Otoimmun hemolitik anemiler ve ES
cocukluk gaginda nadir goriilmesine ragmen mortalite ve morbiditeleri fazladir.

Anahtar Kelime: Otoimmun Hemolitik Anemi, Otoimmiin Lenfoproliferatif Sendrom, Cocukluk Cagu,

Evans Sendromu, Prognoz
GIRIS

Otoimmun hemolitik anemi (OiHA) eritrosit
yliizey membranina baglanan otoantikorlar sonucu
eritrositlerin erken pargalanmasi ile karakterize bir
hastaliktir [1]. Bu hastaligin ilk kez tanimlanmasi
kirk yil dnceye dayanmaktadir [2-7]. Ancak hastalik-
la ilgili olarak, tibbi literatiirde bulunan galigmalar
genellikle ¢cok az sayida ¢ocuk hastalardan olus-
maktadir [8-10]. Otoimmun hemolitik aneminin
¢ocukluk caginda sikligi heniiz bilinmemektedir.
Evans Sendromu (ES), nedeni bilinmeyen, otoimmun
hemolitik anemi gelistigi sirada veya anemi gelistik-
ten sonra immiin trombositopeni gelisen, bir hemo-
litik anemidir. Diger tanilar dislandiktan sonra iki
hematolojik hiicre grubuna karsi gelisen yikim
olarak tanimlanmaktadir, Klinik bulgular ve tedaviye
cevap agisindan hastalar arasinda farklilik gorilir.
Tedaviye ragmen hastalar kroniklesebilir veya
relapslarla  seyredebilir ~ [11-15].  Otoimmiin
lenfoproliferatif sendrom (OLPS) ilk olarak 1967
yilinda Canale ve Smith tarafindan tanimlanmistir
[16]. Hastalik lenfadenopati, splenomegali, TCR
(T-hiicresi reseptori) alfa+ beta+ CD4- CD8- T hiic-
resi (¢ift negatif T hiicreleri; DNT) diizeylerinde artis
ve otoimmiinite ile karakterizedir. Hastaligin en sik
klinik bulgular kronik seyirli lenfodenopati, spleno-
megali ve rekiirren otoimmiin sitopenidir. Hastalar-
da klinik bulgular erken gocukluk doneminde ortaya
cikmaktadir. OLPS'de goriilen en sik otoimmiin
bozukluklar hemolitik anemi, trombositopeni ve
notropenidir. Hastalik igin tani kriterleri arasinda
malign olmayan lenfodenopati, 6 aydan fazla siiren
splenomegali, defektif lenfosit apoptozis ve DNT

hiicre diizeyinin artigi sayilabilir. Bunlarin yaninda
destekleyici kriterler ise aile hikayesi, tipik lenf nodu
histopatalojisi ve otoimmiin hastaliklardir, kesin
taninin koyulabilmesi igin defektif olan gendeki
mutasyonun gdsterilmesi gerekir [17].

Bazi arastirmacilar OIHA gelisiminde enfek-
siyonlarin rol oynadidi [2,8], bazilari ise hastalgin
kendiliginden gelistigi savunmaktadir [6,8]. Ancak
hastaligin altinda yatan patolojik mekanizma tam
olarak bilinmemektedir [18]. Akut olarak enfeksiyo-
nu takiben basglayan, kendi kendini sinirlayan hasta-
hk, sikhkla birkag haftada diizelmektedir. Buna
karsin, yillar icerisinde kesin tedavisi bilinmeyen
sirekli veya devamli hemolizlerle giden akut niiks-
lerle de seyredebilmektedir. Akut fazda hemoliz
hayati tehdit edici olabilir. Kronik fazda siirekli
immunsupresif tedavinin etkinligi kesin degildir ve
hayati tehdit eden sekonder etkilere yol agabilmek-
tedir [5-7,18]. _

Gocukluk ¢caginda OIHA ve ES'nun ozellikleri,
tedaviye cevaplari ve prognozlari ile ilgili yapilan
calismalarin sayilar oldukga sinirli olup bu galisma-
da hastanemiz Gocuk Hematoloji ve Onkoloji Bilim
Dali'nda OIHA ve ES tanilari ile izlenen ¢ocuk hasta-
larin, klinik ve laboratuvar 6zellikleri, dogal seyirleri,
tedavi cevaplarn ve sag kalim oranlarinin degerlen-
dirilmesi amagclanmistir.

METOD

Galigmamiza Haziran 2006- Haziran 2011
tarihleri arasinda Ondokuzmayis Universitesi Gocuk
Hematoloji ve Onkoloji Bilim Dali'nda OIHA ve ES
tanilanyla izlenen hastalar retrospektif olarak ince-
lendi. Calismamizin yapilabilmesi i¢cin Ondokuz
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Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi etik kurulundan
26.01.2012 tarihinde B.30.2.0DM.0.20.08/895 sayi
ve 2011/447 karar no ile onay alindi.

Ayni zaman diliminde hemoglobin konsant-
rasyonu 11g/dl'den dusuk , direkt antiglobin testi
(DAT) pozitif ve periferik yaymada hemoliz bulgusu
varligindan dg¢liniin de bulundugu hastalar OIHA
olarak kabul edilip, ¢galismaya dahil edildi.

Talasemi major hastalar, kemik iligi
transplantasyonu (KIT) sonrasi gelisen hemolitik
anemili hastalar ve yenidogan déneminde goriilen
Rh ve ABO uygunsuzluguna bagli hemolitik anemili
hastalar galismaya dahil edilmedi. Evans sendromlu
olgulara ‘ift negatif T lenfosit’ bakildi, pozitif gelen
ve OLPS tani kriterlerini karsilayan hastalar (17)
(OLPS) tanisi alarak calismamizdan gikarildi. Has-
talara ait veriler hasta dosyalarindan, hemsire goz-
lemlerinden ve hastane kayit sisteminden geriye
donik olarak kaydedildi.

E)to]immijn lenfoproliferatif sendrom tani kriterleri
171

Kesin kriterler:

-Kronik, malign olmayan lenfodenopati ve/veya
splenomegali

-Artmis DNT hiicre sayisi ( DNT hiicrelerinin Total
lenfositlerin % 1,5'unu veya daha fazlasini veya
CD3+ lenfositlerin %2,5'unu veya daha fazlasini
olusturmasi )

Destekleyici kriterler:

-Lenfosit apoptozisinin bozuk olusu

-FAS, FASL ya da CASP 10 mutasyonu

-Otoimmiin sitopeni ve serum IgG diizeyinin yiiksek
olusu

-Aile hikayesi (malign olmayan lenfoproliferasyon)
Kesin tani igin; kesin kriterlerden her ikisini ve des-
tekleyici kriterlerden bir kriteri tagimalidir.

Olgularimizin tedavisinde ilk olarak oral
metilprednizolon 2mg/kg iki bélinmis dozda 2-4
hafta kullaniimisti. Oral metilprednizolon tedavisine
yaniti iyi olmayan hastalara; 30 mg/kg/giin doz iv
metilprednizolon 3 giin, 1 g/kg/giin doz intraventz
immunoglobulin (IVIG) 2 giin, siklosporin-A ve plaz-
maferez tedavilerinden biri veya bir kagi uygulan-
migtl.

Tedaviye cevabi degerlendirmede; daha
once bu konuda yapilan bir galismada kullanilan
The Centre de Référence National des Cytopénies
Auto-immunes de I'Enfant (CEREVANCE) kriterlerin-
den yararlandi (1). CEREVANCE kriterlerine gore
hastalar; 1) Tam remisyon (1 yildir tedavisiz izlenen
hastalarda hemoglobin degerinin 11 g/dL nin lze-
rinde olmasi ve retikilosit degerinin 120*109/L nin
tizerinde olmasi), 2)Parsiyel remisyon (1 yildir teda-
visiz izlenen hastalarda hemoglobin degerinin
7-11g/dL arasinda olmasi), 3)Cevapsiz (Tedavisiz
izlenen hastalarda hemoglobin degerinin 7g/dL'nin

altina diismesi) olmak iizere {ige ayrildi.
Istatistiksel yontemler

Degerlendirmeler igin veriler Microsoft Excel
progr amina ve SPSS (Statistical Package for
Social Sciences) SOFTWARE 15.0 programi kullani-
larak degerlendirildi. Kategorik degiskenler igin
frekans ve yilizde degerler; siirekli degiskenler igin
normal dagilim gosteren degiskenlerde ortalama +
standart sapma, normal dagihm g0Ostermeyen
degigkenlerde ortanca, en diisiik-en yiksek ve
ceyrekler arasi aralik degerleri kullanild.

BULGULAR

Galigmamizda hastanemiz gocuk hematoloji
ve onkoloji bilim dalinda OIHA tanisi konan 25 (%60"
erkek) hasta incelendi. Hastalarin 18'i (%72) izole
OIHA 7'si (%28) ES idi. Evans sendromlu 7 olgudan
4'linde (%57) ‘ift negatif T lenfosit' pozitifligi olup
beraberinde 6 aydan uzun siiren lenfadenopati ve
splenomegali olmasi lizerine, bu hastalar otoimmiin
lenfoproliferatif sendrom (OLPS) tanisi aldi. Otoim-
miin lenfoproliferatif sendrom tanisi alan bu hasta-
lar calisma disi birakildi. Hasta akis semasi
Sekil.1'de gosterilmigtirCalismaya alinan 21 hasta-
nin 12'si (%57) erkek olup yas ortancasi 36 ay (gey-
rekler arasi aralik:12-102) idi. _

Hastalarimizin 11'inde (%52.4) OIHA ve
Evans sendromu tanisi almadan énceki son bir ay
icinde febril nonspesifik bir hastalik oykiisi vardi.
Hastalarimizin klinigimize basvuru sikayetleri ince-
lendiginde; 11'inde (%52.4) sanlk, 19'unda (%90.5)
solukluk, 9'unda (%42.9) ates, 6'sinda (%28.6)
dokiintl sikayeti vardi. Hastalarin basvuru aninda
yapilan fizik muayene bulgular incelendiginde;
16'sinde (%76) splenomegali, 16'sinda (%76) hepato
megali, 6'sinda (%28.6) petesi tespit edilmisti. Has-
talarimizin higbirinin ailesinde malignite ve/veya
benzer hastalik oykiisii olmayip, 5'inde (%25)
akraba evliligi mevcuttu. Hastalarimizin laboratuvar
degerleri Tablo.1'de verilmistir.

Hastalarimizin  hepsinde viral serolojik
tetkikler (CMV, EBV, Toksoplazma, Herpes Tiplve2
icin) ¢alisiimisti ancak higbirinde pozitiflik saptan-
mamistl. Hastalarimizin 4'iinde (%19) mikoplazma
IgM pozitif tespit edilmisti. Altta yatabilecek otoim-
miinite agisindan bakilan ANA ve AntiDsDNA hasta-
larin higbirinde pozitiflik degildi. Ayrica, altta yatabi-
lecek immiin yetmezlik agisindan bakilan IgG, IgM,
IgA tim hastalarda yasa gore normal sinirlarda idi.

izole OIHA'li 18 hastamizin tedavileri ince-
lendiginde; 17'sine (%94) ilk tedavi olarak standart
steroid (2mg/kg) tedavisi, 1'ine (%6) ise kala-azar
enfeksiyonuna bagh OIHA gelistigi tespit edildigi
icin Amphoterisin-b tedavisi verilmisti. Mikoplazma
IgM pozitif tespit edilen dort hastamiza standart
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steroid tedavisinin yani sira klaritromisin tedavisi de
verilmis olup 4'li de bu tedavilerle tam remisyona
girmisti.

Standart steroid (2mg/kg metilprednizolon)
tedavisi ile hastalardan 8'i (%44) remisyona girmis
olup, cevap vermeyen 9'una (%50) yiiksek doz
metilprednizolon (30 mg/kg/giin), IVIG, siklospo-
rin-A ve plazmaferez tedavilerinden biri veya birkagi
uygulanmisgti. Hastalarin tedavi akis semasi
Sekil.2'de gosterilmistir.

izole OIHA 18 hastamizin tedaviye cevap
durumu incelendiginde; 16'sinin (%88) tam remis-
yona girip tedavisinin kesildigi, 1'inin (%6) halen
tedavi almakta oldugu, 1'inin ise (%6) eksitus
oldugu tespit edildi.

Evans sendromu tanih 7 hastamizdan
4'linde 6 aydan uzun siiren lenfadenopati ile birlikte
splenomegali ve ‘gift negatif T lenfosit' pozitif
bulundugu igin OLPS tanisi alip ¢alismadan ¢ikarl-
di. Bir hastamizda ES tanisiyla izlenirken boyun
bélgesinde patolojik boyutta lenfadenopati tespit
edilmis, hastaya lenf nodu biyopsisi yapilmis ve
biyopsi sonucu Hodgkin hastaligi uyumlu tespit
edilmisti. Geriye kalan 2 hastamiz standart steroi-
d+yiiksek doz steroid+IVIG tedavileri ile tam remis-
yona girmis olup tedavileri kesilmisti.

Hastalarimizin 19'unde (%90) tedavi ile tam
remisyon saglanmis olup 2'si (%10) tedaviye cevap-
sizdl. Tedaviye cevapsiz 2 hasta da 5 yas altinda
olup biri kiz biri erkekti. Hastalardan kiz olanin gelig
Hb degeri >7 olup tedaviye devam etmekteydi, erkek
olanin gelis Hb degeri < 7 olup siklosporin toksisite-
si nedeniyle kaybedilmigti. Hastalarin otoantikor
tipleri ile prognozlari karsilastiriimak istenildi. Fakat
hastalarin otoantikor alt tipleri ¢algilmadigi igin
karsilagtiriimadi.

TARTISMA

Otoimmun hemolitik anemiler, hemolitik
anemilerin bir alt grubudur ve eritrosit yiizey memb-
ranina baglanan otoantikorlar sonucu eritrositlerin
erken parcalanmasi ile karakterizedirler. Bu hasta-
hkla ilgili olarak, tibbi literatiirde genellikle az sayida
cocuk hasta serileri bulunmaktadir. Otoimmun
hemolitik anemi'nin gocukluk ¢caginda sikhgr heniiz
bilinmemektedir. Cocuklukta OIHA ile ilgili bugiine
kadar birkag ¢alisma yapilmistir ve literatiirde daha
cok sporadik vakalar yer almaktadir [10]. Evans
Sendromu nedeni bilinmeyen otoimmun hemolitik
anemi gelistigi sirada veya anemi gelistikten sonra
immiin trombositopeni gelisen, bir hemolitik anemi-
dir. Diger tanilar dislandiktan sonra iki hematolojik
hiicre grubuna karsi gelisen yikim olarak tanimlan-
maktadir. parazitine rastlandigi rapor edilmektedir
[2,4,7-10].

Laboratuvar Degerleri Ortanca Degerler
(ceyrekler arast aralik)

Hemoglobin (g/dl) 7(4,989,38)
Hematokrit (%) 21(15,127,2)
Total heyaz Kiire sayisi (K/mm?) 9900 (7250-14000)
Notrofil sayisi (bin/ pl) 5,2(2,4-6,8)
Trombosit sayisi (bin/ pl) 224 (56,5-452)
Retikiilosit Yiizdesi (%) 6,9(2,8-14 3)

Laktat Dehidrogenaz (IU/L) 770 499-1171)

(499
Total Bilirubin (mg/dL) (0 05 2 4)

Tablo1.Hastalarimizin Laboratuvar Degerlerinin Ozellikleri

Calismamizda izole otoimmiin hemolitik
anemili 18, evans sendromlu 3 ¢ocuk hastayi ince-
ledik. Hastalarin 12'si (%57) erkek, 9'u (%43) kiz olup
Fransa da 265 ¢ocuk hasta tizerinde yapilan ulusal
gozlemsel galigmada hastalarin 151'i (%56.9) erkek,
114'G (%43.1) kiz idi [1]. Vaglio ve arkadaslarinin
izole otoimmiin hemolitik anemili 100 hastada yap-
tig1 ¢aligmalarinda hastalarin 51'i (%51) erkek, 49'u
(%49) kiz idi (10). Sarper ve arkadaslarinin tilkemiz-
de yaptigi calismada 19 hastanin 14'U (%73) erkek
5'i (%27) kiz idi [19]. Nathiani ve arkadaslarinin yap-
tig1 calismada izole otoimmiin hemolitik anemili 26
hastadan 11'i (%42) erkek, 15'i (%58) kiz idi [20].

Galismamizda hastalarimizin baslangi¢ yas-
lari iki ay ile 15 yas arasinda olup ortanca 36 ay idi.
Vaglio ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada izole
otoimmiin hemolitik anemili 100 hastanin baslangi¢
yaslar alti ay ile 16 yas arasinda olup ortalama 8.2
yil idi [10]. Sarper ve arkadaslarinin yaptigi calisma-
da hastalarin baslangi¢ yaslar ortalama 6 yas idi
[20]. Nathiani ve arkadaslarinin 2007 yilinda Hindis-
tan daizole otoimmiin hemolitik anemili 26 hastaile
yaptiklar calismada baslangi¢ yasi 2 ay ile 17 yas
olup ortalama 11 yas idi [9]. Fransa da 265 gocuk
hasta lizerinde yapilan ulusal gozlemsel ¢galismada
hastalarin baslangig yasi ortalama 3.8 yil idi [1].

Calismamizda 5 (%20) hastamizda akraba
evliligi olup, hastalarimizin higbirinin ailesinde
malignite ve/veya benzer hastalik oykisi yoktu.
Fransa da yapilan ulusal gozlemsel ¢calismada has-
talarin 18'inde (%8) akraba evliligi olup hastalarin
8'inin (%12) birinci derece akrabalarinda malignite,
29'unun (%12) ise birinci derece akrabasinda benzer
hastalik hikayesi vardi [1].

Hastalarimizin  12'sinde (%57) OIHA ve
Evans sendromu tanisi almadan énceki son bir ay
icinde febril nonspesifik bir hastalik oykiisii vardi.
Galismamiza benzer sekilde Fransa'da yapilan
ulusal gozlemsel calismada %60 vakada OiHA'den
onceki son bir ayda febril nonspesifik bir hastalik
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oykusi vardi.

Hastalarimizin klinigimize basvuru sikayet-
leri incelendiginde; 11'inde (%52.4) sarilik, 19'unda
(%90.5) solukluk, 9'unda (%42.9) ates, 6'sinda
(%28.6) dokiintii sikayeti vardi. Vaglio ve arkadasla-
rinin yaptiklan ¢calismada hastalarin bagvuru sika-
yetleri solukluk, sarilik ve ates olarak tespit edilmisti
[10]. Nathiani ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada
ise; adri (%100), ates (%39) ve sarilik (%59) ana sika-
yet konulariydi [20].

_ Viral enfeksiyon veya asgilamayi takiben geli-
sen OIHA, siklikla gocuklarda yetiskinlere oranla gok
daha fazla oranda goriiliir [1]. Bu nedenle hastalari-
miza viral serolojik tetkikleri yapildigi ancak hasta-
larimizin hepsinde negatif tespit edildigi saptandi.
Ayni nedenden dolayi bakilan, M.pnémonia IgM 4
hastada (%19) pozitifti. Fransa da yapilan ulusal
gozlemsel galismada 49 (%22) vakada infeksiyonla
birliktelik tespit edilmis olup, 9 hastada EBV, 9 has-
tada Mycoplasma, 6 hastada CMV,5 hastada Parvo-
virlis, 4 hastada Rotaviriis, 3 hastada Varicella , 3
hastada HHV-6, 3 hastada E.Coli, 2 hastada Pno-
mokok , 1 hastada Adenoviriis ve 1 hastada Entero-
viris enfeksiyonu tespit edilmisti [1].

Tam remisyonda olan 16 izole OIHA'li hasta-
larimizin tedavi siiresi 3-6 ay arasinda olup 8 (%44)
hastamiz standart steroid tedavisi ile, 4 hastamiz
(%22) standart steroid+yiiksek doz steroid tedavisi
ile, 3 (%17) hastamiz standart steroid+yiiksek doz
steroid+IVIG tedavisi ile tam remisyona girmisti.
Mikoplazma pnomoni enfeksiyonu tespit edilen 4
hastamiz standart steroid ve klaritromisin tedavisi
ile tam remisyona girdi. Sarper ve arkadaslarinin
yaptigi ¢alismada 19 hastanin  13'G (%68) primer
OIHA 6's1 (%32) sekonder OIHA idi. On ii¢ (%68)
primer OIHA'li hastanin tedavi durumu incelendigin-
de 9 hasta (%47) kisa siireli (4-8 hafta) standart
steroid tedavisi ile, 4 hasta (%16) uzun siireli stan-
dart steroid tedavisi ile, 1 hasta (%5) siklosporin-A
tedavisi ile, 1 (%5) hasta ise rituximab tedavisi ile
remisyona girmisti [19]. Nathiani ve arkadaslarinin
yaptiklari calismada ise 26 hastanin tedavi durumu
incelendiginde oral prednizolon ile hastalarin
%81'inde remisyon saglandigi ancak 4 hastada
remisyondan ortalama 7 ay ( 2 ay-2 yil) sonra
relaps gorildiigi tespit edilmisti. Relaps goriinen
bu hastalarin hepsi ortalama 14 giinliik oral steroid
tedavisine cevap vermis olup, bir gocugun ek olarak
siklosporin-A ihtiyaci olmustu. Tedavi cevabi ile
yas, cinsiyet, sarilik, tedavi oncesi hemoglobin
dizeyi, retikiilosit sayimi, total I16kosit sayisi, trom-
bosit sayisi, OIHA alt tipleri ve hepatosplenomegali
parametreleri arasinda iliski yoktu [9]. Fransa da
265 gocuk hasta lizerinde yapilan ulusal gézlemsel
calismada izole OIHA'li %57'sine sadece standart
doz oral steroid (2mg/kg/giin), %37'sine standart
doz oral steroid+dider tedaviler (rituximab, azathi

splenektomi, ve mikofenolat mofetil) verilmis, has-
talarin %92'sinde tam remisyon %7'sinde parsiyel
remisyon gozlenmis olup, %1 hasta exitus olmustur

[1].

GCalismamizda evans sendromu olan 3 hasta
vardi. Hastalarimizdan 2'si kiz 1'i erkek idi; literatdir-
le karsilagtirmak istenildi ancak literatiirde vaka
saylilari az oldugu icin karsilagtirllamadi [21-24].

Otoimmiin hemalitik anemi ile basvuran
hastalar eslik eden diger bulgular agisindan dikkatli
degerlendirilmelidir. Diger hematolojik parametre-
lerdeki degisikler altta yatan neden agisindan yol
gosterici olabilir Otoimmiin hemolitik anemiye ile
basvuran hastalarda immun trombositopenik
purpura (ITP) gorilmesi durumunda hastalara ES
akla gelmelidir [22-25]. Bizim hastalarimizin 3'G ES
tanisi aldi. Evans sendromlu hastalarin yaklasik
%50'sinde notropeni gordlebilir [22-25]. Calisma-
mizda ES'lu higbir olgumuzda nétropeni mevcut
degildi.

Evans sendromu bir dislama tanisidir bunlar
icinde en onemlisi OLPS'dir. Otoimmiin hemolitik
anemi ile basvuran hastalar OLPS tani kriterleri
acisindan degerlendirilmesi OLPS tanisinin atlan-
mamasi acgisindan onemlidir. Bizim galismamizda
ES'lu 7 hastadan 4 tanesi OLPS tani kriterlerini
karsiladigi i¢cin OLPS tanisi aldi. Teachey ve arka-
daslarinin 2005 yilinda 12 ES'lu hastada yaptig
calismada 7 hastada ‘gift negatif T lenfosit' pozitif
saptanip, bu hastalara OLPS tanisi konmustu [25].
Evans sendromu tedavisinde randomize kontrollii
calismalar yoktur ve tedavi rejimleriyle ilgili cals-
malar az sayida hasta icermektedir [25].

Sonug

Otoimmiin hemolitik anemi ve ES ¢ocukluk
¢aginda nadir olarak goriilmekle birlikte mortalite ve
morbiditeleri fazla olan hastalklardir. Calismamiz-
da hasta sayisi azdir ancak nadir bir hastalik olmasi
nedeniyle sonuglarimiz 6nemlidir. Otoimmiin hemo-
litik anemi ve ES klinigi ve dogal seyrini daha iyi
degerlendirilebilmek i¢in uzun yillari igeren ve daha
fazla sayida hastayla yapilan tek merkezli ve/veya
¢ok merkezli g¢alismalarin yapilmasi gerektigini
dislinmekteyiz.

Maddi Destek ve Gikar iliskisi

Calismayr maddi olarak destekleyen kisi/kurulus
yoktur ve yazarlarin herhangi bir ¢ikar dayali iliskisi
bulunmamaktadir.
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